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研究要旨  
重症型XP-Aの患者において、以下のことを明らかとした。成人する前の15～20歳で胃瘻や気管
切開が必要になるが、それにより生存期間は延長する。胃瘻と気管切開がほぼ同時＝急変時の
流れで行われる。人工呼吸器の装着が選択されることは少ない可能性がある。看取りの場は在
宅も多く、予期しない死亡を受け入れる必要がある。ACPの主眼としては意思決定よりも情報
共有になる。今後は患者家族に対する質問紙票の作成を進め、アドバンスケアプランニング(A
CP)の実践を行う。 

 

 

Ａ．研究目的 

 難治性の神経疾患という側面をもつ色素性乾

皮症(XP)において、QOL や ADL が低下していく中

でどのような治療・ケアを選択し療養生活を送っ

ていくのか、あらかじめ患者家族が主体となって

意思決定を行うアドバンスケアプランニング

(ACP)について、実践状況とその必要性を検討す

る。 

 

Ｂ．研究方法 

 重症型 A群 XP(XP-A)の患者において、意思決定

支援を必要とするライフイベントがどのような

時期に訪れるのかを後方視的に調査する。その次

に質問紙表を作成し、主介護者や保護者の ACPに

関する意識調査を行う。 

（倫理面への配慮） 

患者・家族への診察、検査、問診はすべて通常

診療の範疇であり倫理面での大きな問題はない

と思われた。患者の臨床データは全て匿名化をし

た上で厳重に取り扱った。 

 

Ｃ．研究結果 

当院受診歴のある重症型 XP-A 患者において、

胃瘻造設、気管切開または気管喉頭分離術（以下

まとめて気管切開と表記）を行った 17名（男性 8

名、女性 9名）の診療情報を確認した。胃瘻造設

のみ行った症例、気管切開のみ行った症例が 1例

ずつあり、その他の 15例はどちらも行っていた。

胃瘻造設時の年齢は平均 18.9 歳、気管切開時の

年齢は平均 19.2 歳で、両者はほぼ同時に行われ

ていた。性差では男性が女性より胃瘻造設、気管

切開ともに年齢が低い傾向がみられた。死亡時年

齢が確認できたのは 8 例で、平均 27.6 歳だが 22

歳から 34 歳と個人差が大きく、性差は明らかで

なかった。質問紙表は診療科横断的に内容を調整

しながら作成を進めている。 

 

Ｄ．考察 

 重症型 XP-Aにおいては成人する前の 15～20歳

で胃瘻や気管切開が必要になり、それにより長期

の療養が可能となっている。また胃瘻造設と気管

切開はほぼ同時に行われており、待機的手術では

なく呼吸不全などをきっかけに緊急的に行われ

ているケースが多く見られた。小児期であること

も踏まえて、状況の変化が十分理解できないまま

侵襲的処置が行われている状況が考えられた。人

工呼吸器の装着が選択されることは少ない可能

性があった。看取りの場は在宅も多く、予期しな

い死亡を受け入れる必要があると思われた。以上

より ACPとしては意思決定よりもまず情報共有が

主目的になると思われた。 

 

Ｅ．結論 

 重症型 XP-Aにおいて 10代後半の年齢で訪れる、

侵襲を伴う処置に対する ACPについて引き続き検

討していく。 

 

 
Ｆ．健康危険情報 
 該当なし 
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